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Objetivos Docentes

La osificacion pulmonar difusa es una enfermedad infrecuente caracterizada por la formacion
metaplésica de hueso maduro en el parénquima pulmonar en respuesta a un dano pulmonar cronico.
Afecta principalmente a varones en torno a la sexta década de la vida y cursa con clinica habitualmente
anodina, por lo que el diagndstico suele realizarse durante la autopsia, en estudio anatomopatoldgico de
pieza quirargica y menos frecuentemente mediante pruebas complementarias.

Dada su baja incidencia y a propoésito de un caso estudiado en nuestro centro hospitalario, consideramos
de interés realizar una revision del tema.

Revision del tema

La osificacion pulmonar difusa (OPD) es una infrecuente entidad en la que se produce una una
metaplasia verdadera de los fibroblastos pulmonares en osteoblastos en respuesta a una agresion cronica.
No se conoce la incidencia exacta de esta enfermedad, aunque su prevalencia en autopsia es de 0,5%.
Afecta predominantemente a varones, con una relacion 8:1, en torno a la séptima década de la vida.

Su diagnéstico suele ser un hallazgo casual, ya que habitualmente cursa sin sintomas, pero una vez
instaurado no se produce regresion.

Hallazgos radiologicos, en Rx simple de torax lo més caracteristico es un patron intersticial
reticulonodular (figura 1), y en TC puede verse un engrosamiento intersticial calcificado, nodular o
dendriforme, que afecta tipicamente a campos pulmonares inferiores de forma bilateral y siguiendo una
distribucion subpleural (figuras 2, 3 y 4). Se han descrito dos patrones:

Un patrén nodular, poco frecuente, que se asocia con frecuencia a estenosis de la valvula mitral y
a hipertension venosa pulmonar. Tipicamente presentan un patron reticulonodular, con micronddulos (en
torno a 1-5 mm de diametro) densamente calcificados, que tienden a coalescer formando nodulos de
mayor tamano. Es frecuente, también, ver signos secundarios a la patologia asociada, tales como auricula
izquierda dilatada, calcificacion valvular, redistribucion vascular...

Un patron dendriforme: Dos veces mas frecuente que el nodular, se asocia a patologia o contacto
con agentes causantes de inflamacion cronica tales como fibrosis pulmonar idiopatica, amiloidosis,
contacto con asbesto, tratamientos con busulfan, fibrosis quistica...

Este patron muestra opacidades lineales finas, ramificadas subpleurales y opacidades de arbol en brote
calcificadas. Apoyaran el diagndstico signos secundarios a patologia inflamatoria asociada.
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El diagnostico diferencial debe establecerse con otras entidades tales como:

Calcificacion pulmonar metastasica, donde los nodulos suelen ser centrolobulillares, de mayor
tamafio y afectan a 16bulos superiores, ademas de asociar con frecuencia enfisema y vidrio deslustrado,
poco habituales en la osificacion pulmonar. Otro dato orientativo es su frecuente asociacion con la
nefropatia.

Sarcoidosis: También afecta mayoritariamente a lI6bulos superiores, siguiendo una distribucion
linfatica. Los nodulos rara vez calcifican y se acompafia habitualmente de adenopatias que no son tipicas
en la osificacion pulmonar.

Talcosis. Es fundamental el antecedente de abuso de drogas. Aparecen microndédulos que tambiér
se agregan formando masas de fibrosis, que afectan sobretodo a campos superiores y suelen asociar
enfisema.

Microlitiasis alveolar: Entidad infrecuente caracterizada por la presencia de micronodulos
inferiores a 1 mm de distribucion periférica afectando a l6bulos inferiores que asocia habitualmente
quistes subpleurales y cisurales.

Silicosis: Importante el antecedente laboral, nddulos difusos, mas en campos superiores, que
pueden calcificar. Frecuentes adenopatias mediastinicas en cascara de huevo.

Contacto con amianto: nédulos o placas subpleurales calcificados.

El método diagnostico definitivo es anatomopatolégico, los hallazgos tipicos consisten en:

Patron nodular: formaciones de hueso maduro lamelar, desprovisto de elementos medulares
situadas tipicamente dentro del espacio alveolar.

Patron dendriforme: Fibrosis septal con depdsitos lineales calcificados de hueso maduro que
contiene tipicamente elemente medulares 6seos.

Esta entidad no tiene tratamiento especifico.

El caso clinico que presentamos es un vardn de 67 afios, jubilado. Con antecedente de HTA, DM tipo II,
exfumador, asma bronquial y enfermedad coronoraria de 3 vasos, revascularizada quirtirgicamente con
triple by-pass coronario. Consultaba por tos productiva y aumento de su disnea habitual en los Gltimos 4
meses, que mejoro parcialmente con corticoide, antibidticos y broncodilatadores. La exploracion fisica
fue anodina salvo sibilancias aisladas en la auscultacion.

En las pruebas complementarias destaca una espirometria con patrdn restrictivo y con un patron
intersticial reticulonodulillar de alta densidad, la Rx simple de térax mostraba un patron intersticial
reticulonodulillar, en ambos hemitoérax de predominio en campos medios e inferiores (figura 1).

La TACAR mostraba un patréon reticulonodular de distribucion subpleural de predominio en campos
pulmonares medios e inferiores. Los engrosamientos lineales y nodulillares presentaban densidad calcio
(figura 2, 3 y 4). Ante estos hallazgos se diagnosticé al paciente de osificacion pulmonar difusa, sin
nuevos ingresos hasta la actualidad.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Rx simple de térax PA. Patron intersticial reticulonodulillar, de predominio en campos
pulmonares inferiores y medios
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Fig. 2: Corte axial de TCAR pulmonar, con ampliacién de un area de parénquima y pared costal.
Engrosamiento intersticial nodular y dendriforme con densidad calcio de distribucion subpleural
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Fig. 3: Reconstruccion coronal de TCAR pulmonar. Engrosamiento intersticial nodular y dendriforme
con densidad calcio de distribucion claramente subpleural
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Fig. 4: Reconstruccion coronal y sagital de TCAR pulmonar. Engrosamiento intersticial nodular y
dendriforme con densidad calcio de distribucion subpleural, de predominio en ambos campos
pulmonares inferiores

Conclusiones

La osificacion pulmonar difusa es una entidad infrecuente, secundaria a dafio pulmonar crénico.

Presenta un curso indolente y carece de tratamiento especifico.

Muestra unos hallazgos radioldgicos caracteristicos, que conviene recordar, para asi evitar pruebas o
tratamientos innecesarios.

Es importante el diagnostico diferencial principalmente con la microlitiasis alveolar y la calcificacion
pulmonar metastasica.
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